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Ce sont des maladies rares dont la plus frequente est la thrombose de la veine porte qui joue un role 
important dans la physiopathologie de la cirrhose. 
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L es maladies vasculaires du foie 
sont, dans la tres grande majorite 
des cas, dues a des thromboses 
veineuses. Chez les patients indemnes 
de cirrhose, en fonction de l’etage de la 
thrombose, on distingue : 1) la thrombose 
des veines sus-hepatiques, responsable 
du tres rare syndrome de Budd-Chiari ; 
2) les thromboses de la microcirculation 
intrahepatique, responsables de la veino- 
pathie portale obliterante (ou sclerose 
hepatoportale) , maladie egalement tres 
peu frequente ; 3) et enfin la thrombose 
de la veine porte, moins exceptionnelle. 
Ces trois entites sont responsables d’hyper- 
tension portale, respectivement par bloc 
sus-, intra- et sous-hepatique et sont sou- 
vent dues a une affection prothrombo- 
tique (v. tableau) . Chez le patient atteint 
de cirrhose, les phenomenes thrombo- 
tiques hepatiques sont courants, contri- 
buant a la physiopathologie de cette 
maladie frequente. Nous detaillerons ici, 
d’une part, la thrombose de la veine porte 
chez les patients sans cirrhose et, d’autre 
part, les rapports etroits entre thrombose 
et cirrhose. 

Thrombose de la veine porte chez 
les patients indemnes de cirrhose 

Elle peut etre separee en deux entites, la 
thrombose aigue et la thrombose chro- 
nique, cette derniere etant diagnostiquee 


a un stade tardif apres la survenue d’un 
cavernome portal. 

Thrombose aigue 
de la veine porte 

La thrombose peut s’etendre a la veine 
splenique et aux veines mesenteriques et 
etre parfois responsable d’ischemie intes- 


tinale si les arcades veineuses mesente- 
riques sont atteintes. A l’inverse, au niveau 
hepatique, la vasodilatation immediate 
de l’artere hepatique explique l’absence 
d’ischemie hepatique. 1 La thrombose 
aigue de la veine porte se manifeste le plus 
souvent par des douleurs abdominales 
non specifiques mais aussi parfois par des 



Affections prothrombotiques en cas de thrombose 

de la veine porte (TVP) et de syndrome de Budd-Chiari (SBC) 

Affections prothrombotiques 

Criteres du diagnostic 

Prevalence 



TVP 

SBC 

AFFECTIONS CONGENITALES 

Facteur V Leiden 

Sequengage de I’ADN 

Resistance a la proteine C activee 

5% 

25% 

Facteur II Leiden 

Sequengage de I’ADN 

10% 

5% 

Proteine C*, Proteine S* 
Antithrombine III* 

Dosages plasmatiques, 

Enquete familiale 

- 

- 

AFFECTIONS ACQUISES 

Syndrome myeloproliferatif 

Mutation Jak2 

30% 

50% 

Syndrome des antiphospholipides 

Anticorps anticardiolipide 
Anticoagulant circulant lupique 
Anti-62-glycoproteine 1 

10% 

20% 

Hemoglobinurie paroxystique 
nocturne 

Deficit CD55, CD59 dans les 
erythrocytes et granulocytes 

0% 

5% 


* Frequences inconnues et diagnostics difficiles en raison de la diminution 
de ces facteurs secondaire a la maladie hepatique. 
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EMU Thrombose ancienne de la veine porte. 

A gauche, chez un patient indemne de cirrhose : la tomodensitometrie a la phase portale montre que la veine 
porte est remplacee par un reseau de veines collaterales hepatopetes (fleches) : le cavernome portal. 

A droite, chez un patient atteint de cirrhose : la tomodensitometrie a la phase portale montre le thrombus sous 
la forme d'un materiel solide au sein du tronc porte (fleche), le thrombus est partiel au sein d'une veine porte 
qui reste en partie permeable (tete de fleche). 


manifestations liees a un thrombus infecte 
constitue au contact d’un foyer intra- 
abdominal (appendicite, sigmoidite, 
infections biliaires) : fievre elevee, fris- 
sons, parfois abces hepatique. 1 
Les techniques d’imagerie abdominale 
(echographie Doppler, angiographie par 
resonance magnetique ou angio-tomoden- 
sitometrie) mettent en evidence le throm- 
bus et permettent la recherche d’une 
cause locale abdominale (foyer infectieux, 
pancreatite, tumeur colique). Qu’une 
cause locale soit mise en evidence ou 
non, il est necessaire de rechercher une 
affection prothrombotique (v. tableau). 
Le traitement anticoagulant present 
pendant 3 a 6 mois permet d’obtenir 
un taux eleve de repermeabilisation. 2 ' 3 

Thrombose ancienne 
(cavernome portal) 

Quand la thrombose aigue est passee 
inapergue, la veine porte thrombosee, 
responsable d’une hypertension portale 
par bloc sous-hepatique, est remplacee 
par un reseau de veines collaterales 
hepatopetes facilement reperable par 
les techniques d’imagerie, formant ainsi 
le cavernome portal ( v . figure). 

Ce cavernome est souvent decouvert de 
fagon fortuite en imagerie ou devant des 
manifestations d’hypersplenisme (throm- 
bopenie, splenomegalie). 1 La compli- 
cation la plus frequente est l’hemorragie 


digestive due aux ruptures de varices 
oesophagiennes. 4 Les autres complica- 
tions sont le risque de recidive de la 
thrombose dans le territoire splanchnique 
(infarctus veineux mesenterique par 
extension de la thrombose aux veines 
mesenteriques) ou dans d’autres terri- 
toires quand il existe une affection pro- 
thrombotique (phlebites a repetition, 
embolie pulmonaire, thrombophlebite 
cerebrale ...), 4 et la compression des 
voies biliaires par les veines du cavernome 
(la biliopathie portale, tres souvent mise 
en evidence en imagerie mais rarement 
responsable d’ictere). 5 
En presence d’un cavernome portal, la 
recherche d’une affection prothrombo- 
tique doit etre systematique ( v . tableau). 
Les syndromes myeloproliferatifs sont 
les plus frequents, presents dans un tiers 
des cas. Les caracteristiques habituelles 
rencontrees en cas de syndrome myelo- 
proliferatif (thrombocytose, polyglobulie) 
sont tres souvent absentes car masquees 
par l’hypersplenisme ou la carence mar- 
tiale. 6 Le diagnostic repose sur la 
recherche systematique de la mutation 
de JAK2 7 Le syndrome des antiphos- 
pholipides, un facteur V Leiden ou une 
mutation de la prothrombine sont pre- 
sents chez 5 a 10 % des patients. 1 Les 
autres affections prothombotiques sont 
rarement mises en evidence. 

En cas de risque eleve de recidive de 


thrombose (en cas de syndrome myelo- 
proliferatif par exemple), le traitement 
anticoagulant au long cours est indique 
car, dans cette situation, le benefice du 
traitement est superieur au risque hemor- 
ragique. 4 Dans tous les cas, la prevention 
des hemorragies digestives dues a l’hyper- 
tension portale par des betabloquants 
et/ou la ligature endoscopique est indis- 
pensable si l’endoscopie met en evidence 
de grosses varices oesophagiennes. 4 
Le traitement anticoagulant fait appel 
aux antagonistes de la vitamine K avec 
comme but de maintenir V international 
normalized ratio (INR) entre 2 et 3. Les 
nouveaux anticoagulants oraux ne 
peuvent pas etre recommandes dans 
cette indication faute d’etude. 

Rapports etroits entre thrombose 
et cirrhose 

Plus la cirrhose est severe, plus la preva- 
lence de la thrombose de la veine porte 
cruorique (a distinguer d’un envahis- 
sement de la veine par un carcinome 
hepatocelluaire) est elevee, atteignant 
un quart des cas sur les foies explantes 
post-greffe. A l’inverse, la thrombose de 
la veine porte est tres rare au moment 
du diagnostic d’une cirrhose de classe A 
du score de Child-Pugh ; chez ces patients, 
l’incidence de la thrombose de la veine 
porte est de 10 % apres 3 ans de suivi. 7 
La survie des patients cirrhotiques est 
plus courte en cas de thrombose de la 
veine porte associee. Cependant, le 
thrombus dans la veine porte (a la diffe- 
rence de ce qui se passe chez les patients 
sans cirrhose) est la plupart du temps 
partiel (v. figure), done non obstructif, 
et disparait souvent spontanement durant 
le suivi ; 8 de plus, il n’y a pas d’aggra- 
vation de la cirrhose dans les 6 mois qui 
suivent immediatement la constitution 
de la thrombose de la veine porte. 8 La 
thrombose portale n’est done qu’un mar- 
queur indirect de la gravite de la cirrhose 
et non un facteur aggravant par lui-meme. 
L’hypothese la plus probable est que la 
thrombose de la veine porte n’est qu’un 
temoin de phenomenes thrombotiques 
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plus diffus, qui par eux-memes pourraient 
aggraver la cirrhose. En effet, il a de 
longue date ete constate que les patients 
atteints de cirrhose ne sont pas proteges 
du risque de phlebite malgre un « taux de 
prothrombine » bas. II a plus recemment 
ete montre qu’en cas de cirrhose la gene- 
ration de thrombine est augmentee. 9 Cela 
s’explique par le fait qu’a cote des dimi- 
nutions des facteurs II, V, VII et X de la 
coagulation par defaut de synthese 
hepatique, il existe une diminution des 
inhibiteurs de la coagulation (proteine C 
notamment) egalement par defaut de 
synthese hepatique, et une augmentation 
du facteur VIII de la coagulation par defaut 
de catabolisme plasmatique. Ainsi, la 
cirrhose peut etre consideree a la fois 
comme une maladie hemorragique (sur- 
tout a cause de l’hypertension portale) et 


comme une maladie thrombotique a cause 
de l’augmentation de la generation de 
thrombine. 9 Cette augmentation de la 
generation de thrombine en cas de cir- 
rhose a de nombreux effets deleteres 
potentiels en favorisant, en plus de la 
thrombose de la veine porte : 1) l’atteinte 
de la microcirculation veineuse intrahe- 
patique (quasi constante pour les cir- 
rhoses les plus graves) ; 2) l’atteinte de 
la microcirculation intestinale (respon- 
sable d’endotoxinemie d’origine bacte- 
rienne pouvant aggraver la cirrhose) ; 
3) la fibrogenese hepatique en activant 
les cellules etoilees du foie. 

L’importance des liens entre thrombose 
et cirrhose a ete recemment illustree par 
les resultats d’une etude randomisee 
portant sur 70 patients atteints de 
cirrhose de classe B7 a CIO du score de 


Child-Pugh, qui a montre qu’un traitement 
par enoxaparine pendant 1 an previent la 
survenue de la thrombose de la veine 
porte mais aussi, et encore plus, la surve- 
nue des complications de la cirrhose. 10 
Les resultats de cette etude doivent 
cependant etre confirmes sur un effectif 
plus vaste. 

Conclusion 

L’atteinte des vaisseaux du foie est, d’une 
part, responsable d’un groupe de maladies 
rares et, d’autre part, joue un role impor- 
tant dans la physiopathologie de la plus 
frequente des maladies severes du foie, la 
cirrhose. • 


B. Condat declare n’avoir aucun lien d’interets. 


resume Maladies vasculaires du foie 

Les maladies vasculaires du foie comportent un groupe de maladies rares ou exceptionnelles : la thrombose de la veine porte, la veinopathie portale obliterante et le syndrome de Budd-Chiari. Nous 
detaillons ici la moins rare des trois, la thrombose de la veine porte, dont la complication principale (quand une repermeabilisation n’a pas ete obtenue a la phase aigue) est I’hemorragie digestive par 
rupture de varices cesophagiennes. Cependant, une affection prothrombotique (notamment un syndrome myeloprol iferatif) est souvent la cause de la thrombose de la veine porte ; aussi, chez certains 
patients, une anticoagulation au long cours est necessaire malgre ce risque hemorragique. En dehors de ces maladies rares, il existe une importante participation vasculaire et thrombotique dans la 
physiopathologie de la cirrhose, et le traitement anticoagulant pourrait etre benefique chez certains patients. 

summary Vascular liver diseases 

Vascular liver diseases include a group of rare, even exceptional, diseases: portal vein thrombosis, obliterative portal venopathy and Budd-Chiari syndrome. Here we will discuss in detail the least rare, 
portal vein thrombosis, of which the main complication (when recanalization was not reached during the acute-phase) is esophageal variceal bleeding. However, a prothrombotic condition (including 
myeloproliferative syndrome) is often the cause of portal vein thrombosis. Thereby, in certain cases, a long-term anticoagulation is necessary despite the bleeding risk. Aside from these rare diseases, 
vascular and thrombotic involvement participate in the pathophysiology of cirrhosis, and anticoagulant treatment might be beneficial in some patients. 
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